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　先天性心疾患の開心術が初めて行われたのは 1953
年のことで 60 年が経過した．その後先天性心疾患
における診断，管理，手術手技のめざましい進歩に
より，近年では出生する先天性心疾患患者の 95％
以上が救命され，90％以上が成人期に達するように
なった．わが国ではすでに 40 万人以上の ｢成人｣
先天性心疾患患者がおり，毎年約 1万人のペースで
増加し続けている1-3）．今や先天性心疾患患者数は
成人数が小児数を凌駕しているのが現状で，循環器
内科領域においても重要な 1分野となりつつある．
さらに成人先天性心疾患と言えば，軽症の心房中隔
欠損症や心室中隔欠損症，動脈管開存症がその多く
を占めていたかと思われるが，近年小児期に見られ
る疾患別頻度がそのまま成人へと移行してきてお
り，その診療内容も多様化している．
　先天性心疾患の手術の多くは根治手術ではなく，合
併症，遺残病変，続発症（CRS：complications, re-
sid ua, sequelae）を伴い成人期に新たに様々な問題
を抱えることとなる．以前はその生存さえ諦められ
ていた疾患が，余命やQOLの改善を目指してより高
度で複雑な手術が行われるようになり，実際にその
目的が達成されてきている．しかし新しい手術や治
療が行われるたびに新しいCRSが生じ，その対応は
手探りの状態で，先天性心疾患による死亡はこの 30
年間に約 1/3に減少したが，その約 20％は成人患者
で，成人の占める割合はますます増加傾向にある1-3）．
　成人先天性心疾患患者の診療にあたっては，その
複雑な血行動態を理解するとともに，再手術の適
応，年齢に伴う生活習慣病，妊娠出産，社会自立の
問題，精神心理的問題，遺伝など複数の専門家の連
携が不可欠である．増え続ける成人先天性心疾患患
者の診療を小児循環器科医が診療を行っている現状
は，すでに限界が来ており，小児科で管理・治療さ
れていた患者が成人期を迎え小児科を受診しにく
い，しかし先天性心疾患に専門知識のある循環器内
科医師が極めて少なく受診可能な施設が充実してい
ない，といった問題はすでに多発している．
　小児科で診療する循環器疾患の代表として，川崎
病患者も増加し続けている．1967 年川崎富作先生
により ｢アレルギー｣ 誌に原著が掲載されてから
46 年が経過した．1970 年に厚生省の研究班により
第 1回の川崎病全国実態調査が行われて以来，2年
毎に調査が行われ，現在第 22 回全国調査が集計中
である．この調査によりわが国の川崎病の疫学像，
臨床像の概要が得られるが，近年川崎病患者の年次
推移は確実に増加傾向を示している（図 1）5）．
　1980 年代γグロブリン大量＋アスピリン療法が
導入され，これにより川崎病による心障害は激減し
たが，治療に不応の症例が見られ現在でも年間数％
の患者は心後遺症を残しているのが現状である（図
2，表 1）5）．
　川崎病の主な心後遺症は冠動脈病変であるが，急
性期に見られる冠動脈瘤をはじめとする拡大病変か
岩崎　順弥
262
ら，遠隔期において血管再構築に伴う狭窄および閉
塞性病変へ進展することを良く経験する．狭窄性病
変が有意となり心筋の虚血が認められる場合は解除
術が必要となるが，経皮的冠動脈インターベンショ
図 1　川崎病患者数年次推移 図 2　心障害出現割合の年次推移
表 1　川崎病心障害の出現数（率）
総数
（％）
巨大瘤
（％）
瘤
（％）
拡大
（％）
狭窄
（％）
心筋梗塞
（％）
弁膜病変
（％）
急
性
期
異
常
総数
23,730
（100）
58
（0.24）
247
（1.04）
1.722
（7.26）
7
（0.03）
2
（0.01）
283
（1.19）
性
別
男
13,515
（100）
48
（0.36）
172
（1.27）
1,172
（8.67）
5
（0.04）
0
（－）
161
（1.19）
女
10,215
（100）
10
（0.10）
75
（0.73）
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（5.38）
2
（0.02）
2
（0.02）
122
（1.19）
年
齢
別
2歳未満
11,627
（100）
22
（0.19）
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（1.25）
856
（7.36）
5
（0.04）
2
（0.02）
118
（1.01）
2 歳以上
12,103
（100）
36
（0.30）
102
（0.84）
866
（7.16）
2
（0.02）
0
（－）
165
（1.36）
後
遺
症
総数
23,730
（100）
53
（0.22）
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（0.78）
450
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7
（0.03）
4
（0.02）
68
（0.29）
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別
男
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（100）
42
（0.31）
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（0.93）
325
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4
（0.03）
2
（0.01）
33
（0.24）
女
10,215
（100）
11
（0.11）
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（0.59）
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（1.22）
3
（0.03）
2
（0.02）
35
（0.34）
年
齢
別
2歳未満
11,627
（100）
19
（0.16）
94
（0.81）
241
（2.07）
5
（0.04）
3
（0.03）
31
（0.27）
2 歳以上
12,103
（100）
34
（0.28）
92
（0.76）
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（1.73）
2
（0.02）
1
（0.01）
37
（0.31）
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ン（PCI）と冠動脈バイパス術（CABG）とが代表
である．いずれも通常小児科で施行することは出来
ず，循環器内科，循環器外科への転科が必要であ
る．今後川崎病の心後遺症症例もますます増加し，
成人循環器の冠動脈疾患分野において 1つのカテゴ
リーを作るものと思われる．
　先天性心疾患や川崎病は，これまで成人になって
も小児科で診療を継続することの多かった循環器疾
患だが，成人期をむかえた患者の診療に関しては問
題が山積している．厚生労働省研究班を中心に，そ
の診療体制の充実に向けての活動が行われている
が，まだまだ十分とは言えないのが現状で，急速に
増え続けている患者数を見れば，可及的速やかに成
人先天性心疾患（＋川崎病）診療体制を整える必要
があることは明らかである．
　以下に成人先天性心疾患のうち代表的な心房中隔
欠損症，動脈管開存症と，川崎病心後遺症について
解説し，これらに対して昭和大学病院で施行してい
る新しい治療（カテーテルインターベンション）を
紹介したい．これらの治療を行うには厚生労働省あ
るいは学会から施設認定を受けていることが必要
で，どこの施設でも施行可能というわけではなく，
昭和大学の誇る医療の 1つと言えるだろう．
心房中隔欠損症 4,6,7）
　心房中隔欠損症は小児期に心雑音が聴取されにく
く無症状で経過するため，成人になって初めて診断
されることも多く，成人先天性心疾患中最多であ
る．自覚症状があり臨床的に診断されることもある
が，ほとんどは検診時に心雑音や心電図異常を指摘
され診断される．小児期には無症状で経過する心疾
患だが，成人後の自然歴は必ずしも良好ではない．
成人の心房中隔欠損症の病態生理として，長期にわ
たる肺血流増加により肺血管床の内皮機能障害から
肺高血圧症を呈することがあることや，心房中隔欠
損症自体の合併症，他の成人特有の疾患（左心不
全，弁膜症，冠動脈疾患，肺疾患，高血圧，膠原病
等）の合併等により病態に修飾がかかる点が挙げら
れる．これらの理由から 30 歳を過ぎる頃から心不
全を呈する例が増加し，生存率は急速に低下する．
40 歳以降は年間死亡率が 6％に達するとされ，生存
率は 50％以下である．また 20 歳未満で明らかな肺
血管抵抗の上昇がみられる例はまれであるが，50
歳以上では 50％以上が肺高血圧を合併している．
　右心不全：左右短絡の多い症例では，あるいは加
齢に伴う左室コンプライアンスの低下による左右短
絡の増加に伴い，初発症状として易疲労感や労作時
の息切れなど自覚症状が出現し，一般に 40 歳以降
で心不全症状が明らかになってくる．
　不整脈：右房の容量負荷による心房筋のリモデリ
ングが進行し心房頻拍，心房粗細動の不整脈を認め
やすい．40 歳以前で認めることは少ないが，年齢
とともに増加し病態の悪化に寄与する．
　肺高血圧：左右短絡の多い症例で無治療で経過し
た場合，肺血管の内皮機能障害から閉塞性病変が進
行し肺血管抵抗が上昇する．まれではあるが，肺高
血圧が高度の場合は心房中隔欠損孔を介した短絡方
向が逆転し，右左短絡を生じる（Eisenmenger 症候
群）．
　奇異性塞栓：静脈系に生じた血栓が，いきみなど
によって起きる右房右室圧の上昇により，一時的に
欠損孔を介した右左短絡を生じ，動脈系に流れ脳塞
栓を引き起こす．若年の脳塞栓や潜在性脳卒中の原
因となる．
　僧帽弁逸脱，閉鎖不全：右室拡大に伴う心室中
隔，僧帽弁の変形によると考えられているが，成人
例には比較的高率に認められる．閉鎖不全の見られ
る例ではそれによりさらに心房中隔欠損孔の短絡量
が増加する．
　閉鎖術の適応
　明らかな右心系の容量負荷（一般には肺体血流比
が 1.5 ～ 2.0 以上）を伴えば閉鎖術の適応である．
至適な閉鎖時期に関しては議論が多いが，肺高血圧
を伴う症例では術後の生存率が低下することが報告
されており，右心系容量負荷に伴う合併症の出現す
る以前=小児期が妥当とされている．カナダ心血
管学会の勧告によれば，25 歳以下で閉鎖すれば生
存率の改善が得られ，40 歳以下で閉鎖すれば不整
脈発生の抑制が期待できるとされており，成人の心
房中隔欠損症は速やかに閉鎖を考慮すべきである．
成人期に発見された症例は適応基準を満たせば全例
閉鎖の適応と考えて良いが，高齢者では閉鎖直後に
潜在的な左室拡張障害が顕在化する可能性が指摘さ
れており注意が必要である．
　閉鎖法の選択
　閉鎖適応を満たす場合は経皮的閉鎖術（カテーテ
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ルインターベンション）か外科的閉鎖術かを選択す
る．外科的閉鎖術は治療の基本であり，術後長期予
後も明らかになっているが，近年では経皮的閉鎖術の
適応がない場合に選択される傾向が強くなっている．
　これまでにも心房中隔欠損に対する閉鎖栓は数種
あったが，現在使用できるのは以下に紹介する
AmplatzerⓇ Septal Occluder のみである．閉鎖栓
の中央部がウエスト状になっており，左房側と右房
側のディスクで欠損孔を両側から挟み込むように留
置する（図 4，図 5）．AmplatzerⓇ Septal Occluder
はこれまでのデバイスに比べ，操作が容易で完全閉
鎖率も高く，十分な心房中隔長と辺縁があれば，伸
展した欠損孔の最大径 38 mmまで閉鎖可能であり，
成人の心房中隔欠損症も大部分が閉鎖出来る．何よ
り外科的閉鎖術に比べ，人工心肺を使用した開心術
を回避でき，また胸部に手術創が残らないといった
美容的な問題も避けられることのメリットは大き
い．術後の患者の身体的負担も小さく，入院期間も
短い．術後抗血小板薬（アスピリン）を 6か月間内
服するが，それ以後の投薬は通常不要である．
　AmplatzerⓇ Septal Occluder は 2005 年よりわが
国でも使用可能（保険収載は 2006 年）となった．こ
のデバイスを使用しての経皮的閉鎖術は日本 Pedi-
atric Interventional Cardiology 学会（JPIC）あるい
は日本心血管インターベンション治療学会（CVIC）
の施設認定を受けていることが条件で，その認定基
準はかなり厳しく2012 年現在，JPICの認定する施設
は全国で 28施設である（図 3）．昭和大学においては
横浜市北部病院循環器センターでこの治療が可能で
ある．図 5はAmplatzerⓇ Septal Occluderによる閉
鎖の実際を示した．
動脈管開存症 4,6,7）
　成人期の自然歴は動脈管のサイズ，短絡量と肺血
管閉塞性病変の有無に大きく影響される．細い径の
動脈管開存症は，心雑音がない（silent PDA）か僅
かに聴取する程度で，血行動態的負担はほとんどな
く，成人期においても良好な経過をとる．（感染性）
血管内膜炎のリスクはあるが，silent PDA のリス
クは一般と同様とされ，それだけでは閉鎖術の適応
図 3　2012JPIC 認定施設 -ASO28 施設
図 4　AMPLATZERⓇ Septal Occluder
図 5　AMPLATZERⓇ Septal Occluder
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にはならない．中等度以上の動脈管開存症は，未手
術では左右短絡の増加により肺高血圧が進行し，左
房拡張による心房細動の合併も増加する．また動脈
管組織は通常の大動脈，肺動脈組織と異なり中膜弾
性線維が乏しく，成人期の瘤形成に関与する．左反
回神経は動脈管を前方から後方へ迂回しており，動
脈管瘤形成の場合には圧迫に伴う嗄声などの反回神
経麻痺症状を認めることがある．
　うっ血性心不全：軽度から中等度の短絡量を有す
る症例は，小児期に無症状であっても，50 歳以降
に長期間の容量負荷によるうっ血性心不全を呈する
ことがある．
　不整脈：左房容量負荷による心房細動を伴うと予
後不良である．
　肺高血圧：太い径の動脈管では，非可逆的な肺血
管閉塞性病変を来たし，肺高血圧を呈する．高度の
場合は右心不全症状，不整脈，長期のチアノーゼに
よる全身合併症が経年的に出現し，Eisenmenger
症候群の病像を呈する．
　血管内膜炎：血管内膜炎は比較的まれな合併症で
あるが 30 ～ 40 歳に最も多く，50 歳以上ではまれ
とされる．silent PDA でも血管内膜炎は起きる可
能性がある．
　閉鎖術の適応
　左室容量負荷所見を認めるもの，左右短絡優位の
肺高血圧症例が適応となる．無症状の動脈管開存症
も一般的に適応と考えられるが，血管内膜炎の頻度
は低いため，高齢者での適応は定かではない．若年
者においては細い径の動脈管開存症であっても（経
皮的）閉鎖術がすすめられる．雑音を聴取しない動
脈管（silent PDA）は血管内膜炎の既往がある場合
は（外科的）閉鎖術の適応となるが，それ以外の適
応は定かではない．右左短絡優位の肺高血圧症例は
原則として適応外である．
　閉鎖法の選択
　成人の動脈管の特徴として特に 40 ～ 50 歳以降，
動脈管周囲の大動脈峡部と肺動脈における石灰化と
血管の脆弱性が認められ（図 6），手術に際してクラ
ンプが困難な点が上げられる．動脈管が短く開口部
の石灰化が著明な場合には，通常動脈管の結紮術で
はなく，大動脈側または肺動脈側からのパッチ閉鎖
が行われることが多く，人工心肺を用いた（部分）
体外循環を使用する場合もある．また動脈硬化，動
脈瘤，冠動脈病変および腎疾患等の成人期の諸問題
を伴うため，小児期に比べて外科的手術のリスクが
高い．以上の理由から動脈管単独の場合は，外科的
閉鎖術よりも経皮的閉鎖術（カテーテルインターベ
ンション）が望ましいとされる．ただし他の心血管
構造異常に対する心臓手術時，経皮的閉鎖術が困難
な動脈管形態（動脈管瘤を含む），血管内膜炎の既
往などの場合は外科手術が推奨される．経皮的閉鎖
術において大腿動静脈のアクセスは乳幼児に比べて
容易で留置システムの数やサイズの制約を受けづら
く，したがって侵襲の低さからはカテーテル治療が
極めて有利であるが，硬い閉鎖栓は動脈管壁に密着
しにくい，大動脈の蛇行，屈曲が多く大動脈側から
動脈管へのアプローチが困難などの制約がある．
　従来動脈管の経皮的閉鎖術に使用されるコイルで
は，一般には最小部径が 3 mm以下のものが適応で
ある．十分な大きさの大動脈側膨大部と肺動脈側の
狭窄部がある形態の動脈管開存は良い適応であり，
コイルを複数個同時に留置することや，弾性の強い
太いワイヤー径のコイルを使用することで，最小径
5～ 6 mm程度の動脈管開存まで閉鎖しうる．成人
の動脈管開存では石灰化とともに大動脈側膨大部が
開大した形態をとることが多いが，この形態の動脈
管や，最小部径が 5 mm以上のものは一般的にコイ
ル閉鎖術に適さない．
　AmplatzerⓇ Duct Occluder はこれまでのデバイ
スに比べてより大きな動脈管に対して治療が可能で
操作も容易である．大動脈側に脱落防止用の突出が
図 6　成人動脈管開存症 3DCT画像
↑
岩崎　順弥
266
あり，肺動脈側が僅かに細くなっている（図 7）．
最小部径 10 mm程度の動脈管も閉鎖が可能であり，
成人の動脈管開存のほとんどはより安全で確実に閉
鎖出来るようになった．最小部径 2 mm未満の動脈
管については，AmplatzerⓇ Duct Occluder が適さ
ないため従来通りコイル塞栓術を選択する．
　AmplatzerⓇ duct occluder は 2008 年よりわが国
でも使用可能（保険収載は 2009 年）となった．
AmplatzerⓇ Septal Occluder 同様，このデバイスを
使用しての閉鎖術は日本 Pediatric Interventional 
Car di ology 学会（JPIC）の施設認定を受けているこ
とが条件で，2012 年現在 JPIC の認定する施設は全
国で 32 施設である（図 7）．昭和大学においては横
浜市北部病院循環器センターでこの治療が可能であ
る．図 8にAmplatzerⓇ Duct Occluder による閉鎖
の実際を示した．
川 崎 病
　従来から全身の汎血管炎を病理学的特徴とする川
崎病において，その血管障害が遠隔期に動脈硬化の
危険因子になることが危惧されてきた．生活習慣病
として，成人領域で一般に見られる粥状動脈硬化が
川崎病既往例で発現しやすいかどうかも，いまだ臨
床的エビデンスがない．川崎病が最初に報告されて
から 46 年が経過したが，川崎病は主に乳幼児期に
発症する疾患であり，最初の報告患者が 50 歳代程
度である．川崎病が動脈硬化の危険因子になるかど
うかはこれから明らかになってくるものと思われる．
　川崎病は全身性の血管炎を病態とする疾患である
が，中でも冠動脈病変の合併が多い．急性期治療の
進歩に伴い合併頻度は低下しているものの，現在で
も 1.9％に冠動脈拡大，0.78％に冠動脈瘤，0.22％に
巨大冠動脈瘤が残存している（表 1）5）．川崎病急性
期から回復期に見られる冠動脈障害は冠動脈瘤を主
体とする拡張性病変であるが，拡張した血管内の血
流速度は低下し，内皮細胞機能低下も相まって血栓
が惹起されやすい状態となっている．よって治療の
最も重要な点は抗血栓療法（通常は抗血小板療法，
巨大瘤合併症例は抗凝固療法）である．拡張性病変
はその後遠隔期に，冠動脈瘤の入口部，出口部を中
心に狭窄性病変を生じてくる．狭窄性病変の詳細な
機序は不明だが，病理学的には中膜血管平滑筋の内
膜への迷入，増殖，壁在血栓の器質化などから内膜
の肥厚が認められる．さらに川崎病の狭窄性病変の
多くには高度な石灰化を認めることも特徴である．
心筋虚血を合併した狭窄性病変症例に対しての治療
は PCI と CABGによる方法があり，通常まず PCI
を考慮し適応のない場合にCABGを施行する．PCI
には経皮的古典的バルーン血管形成術（POBA）と
ロータブレーター（PTCRA）があり，POBAでは
必要に応じてステント留置術を追加することもある．
　ロータブレーターは高速回転式動脈硬化切除術の
略称で，微少のダイアモンド粒子でコーティングさ
れた先端チップを配したドリルを冠動脈内で高速回
転させることにより，石灰化の強い硬い狭窄を拡張
するものである．POBAか PTCRAかの選択は病変
の石灰化の程度により，通常石灰化の程度が強いほ
ど加圧的デバイス（POBA＋ステント）の効果は低
くPTCRAの適応である．川崎病後の冠動脈狭窄は
基本的に炎症性の瘢痕性石灰化であることが多く，
PTCRAに期待が寄せられている．しかし PTCRA
図 7　2012JPIC 認定施設 -ADO32 施設
図 8　AMPLATZERⓇ Duct Occluder
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を施行するには熟練と経験を要し，厚生労働省の施
設基準は厳しい（年間PTCA（経皮的冠動脈形成術） 
200 件以上，CABG 30 件以上）ものとなっている．
　昭和大学病院循環器内科においてはその施設基準
を満たしており，川崎病遠隔期の強度の石灰化によ
る冠動脈狭窄症例（図 9）を PTCRAにより解除し
た（図 10）自験例をお示しする．
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